Echinococcoses 


Les echinococcoses humaines 
sont des anthropozoonoses dues 
a I’infection par la larve 
de 2 especes de cestodes, 
Echinococcus granulosus 
et E. multilocularis et sont 
representees respectivement 
par le kyste hydatique 
(que (’Organisation mondiale 
de la sante, pour des raisons de 
standardisation internationale, 
preconise desormais 
de denommer echinococcose 
kystique) et I’echinococcose 
alveolaire. Bien que dues a des 
echinocoques tres semblables 
dans leur forme adulte, ces 
2 maladies ont 
des presentations cliniques, 
des modalites evolutives et un 
pronostic tres differents. Elies 
ont en commun une localisation 
hepatique tres preferentielle, 
une phase de latence clinique 
tres longue, et une approche 
medico-chirurgicale de leur 
traitement. Les benzimidazoles 
antiparasitaires et la radiologie 
interventionnelle sont, depuis 
les annees 1980, des appoints 
majeurs pour leur prise en 
charge; ils ont permis, en 
particulier pour I’echinococcose 
alveolaire, d’ameliorer 
considerablement leur 
pronostic. 
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L es 2 echinococcoses ont en com- 
mun une tres grande latence cli- 
nique mais, different, dans leurs moda- 
lites evolutives : la premiere est 
comparable a une tumeur benigne du 
foie ; la seconde se comporte comme 
un cancer devolution tres lente, enva- 
hissant de proche en proche les axes 
vasculaires et biliaires et les organes de 
voisinage. D’importants progres ont ete 
faits au cours des 10 dernieres annees 
dans la prise en charge medicale de ces 
affections grace en particulier a l’echo- 
graphie diagnostique et intervention- 
nelle et au traitement antiparasitaire par 
albendazole. 

Cycles parasitaires, 
epidemiologie 

Des carnivores sont les hotes definitifs 
des vers adultes (taonias de 3 a 6 mm 
de long). Differentes especes de mam- 
miferes (principalement moutons, 
chevres, bovins, chevaux, cha- 
meaux. . .) pourii. granulosus, et de tres 
nombreuses especes de rongeurs pour 
E. multilocularis, sont les hotes inter- 
mediates, infectes par la forme larvaire 
du parasite. 1,2 

L’homme intervient dans les 2 cycles 
comme hote intermediate accidentel 
et impasse parasitaire ; il ne joue aucun 
role dans la propagation du parasite et 
done dans la contamination. L’homme 
se contamine en ingerant des aliments 
souilles par les feces des carnivores 
infectes ou directement par contact 
etroit avec les animaux. Contrairement 


a une idee souvent repandue, l’urine 
des carnivores n’est pas contaminante. 
Les embryons, provenant de la trans- 
formation des oeufs (oncospheres) 
ingeres, parviennent au foie par voie 
portale, bourgeonnent et prennent une 
forme kystique (metacestode) pour 
creer soit un « kyste » de taille parfois 
importante, dans 1’ echinococcose kys- 
tique, ou de nombreux « alveoles », 
dans l’echinococcose alveolaire. La 
membrane proligere ou germinative, 
syncitium de cellules parasitaires, est 
a l’origine de : 1.1a croissance parasi- 
taire, 2. la production de liquide intra- 
cavitaire (liquide « hydatique ») et des 
elements germinatifs (protoscolex, 
nombreux dans l’echinococcose kys- 
tique et refletant la fertility du kyste, 
alors qu’ils sont plus rarement obser- 
ves dans 1’ echinococcose alveolaire), 
3.1a formation de la corticale, qui 
separe le kyste du parenchyme avoisi- 
nant dans l’echinococcose kystique, 
et est entouree d’une reaction granu- 
lomateuse intense accompagnee de 
necrose et de fibrose dans l’echino- 
coccose alveolaire. 

L’echinococcose kystique est ende- 
mique en Europe du sud et en Europe 
centrale. En Europe du Nord, la plupart 
des cas sont importes, concernant des 
populations immigrees originaires des 
pays de forte endemie (bassin medi- 
terraneen, Moyen-Orient et pays d’Eu- 
rope centrale, Amerique du Sud, 
Afrique, Inde, Chine. . .). 3 Le cycle d’E. 
granulosus est principalement domes- 
tique, impliquant les chiens comme 
hotes definitifs et les ovins, les bovins, 
les pores et les camelins comme hotes 
intermediaires. 

Des foyers d’echinococcose alveolaire 
ont ete identifies en Alaska, au Japon 
et en Chine (centre et nord-ouest), dans 
la plus grande part de la Russie, de 
1’ Asie centrale, dont l’ouest de la Tur- 
quie. En Europe, les principales regions 
d’ endemie sont au centre de 1’ Europe : 
Allemagne, Suisse, Autriche, est et 
centre de la France. Le cycle d’E. mul- 
tilocularis est principalement sylvestre, 
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faisant intervenir le renard et les petits 
rongeurs sauvages (campagnols essen- 
tiellement). L’ intervention des chiens 
et des chats comme hotes interme- 
diaires a ete soulignee dans plusieurs 
pays. Une augmentation tres impor- 
tante de la population vulpine dans cer- 
taines regions, une augmentation du 
nombre de renards parasites dans les 
zones d’endemie, la presence de 
renards infectes par E. multilocularis 
dans les grands centres urbains, expo- 
sant les populations des villes jusque- 
la peu concernees par ce risque para- 
sitaire, sont susceptibles de modifier 
l’epidemiologie dans le futur. 4 ’ 5 On 
assiste a un elargissement de la zone 
d’endemie europeenne de l’echino- 
coccose alveolaire au cours de la der- 
niere decennie : 1’ infection des renards 
atteint maintenant Test de la Belgique 
et des Pays-Bas, presque toutes les 
regions d’Allemagne du centre et du 
nord, la Republique tcheque, la Pologne 
et la Slovaquie ; dans ces regions, les 
cas humains sont rares, ce qui permet 
de penser que 1’ infection des renards 
y est un phenomene recent. En France, 
des cas ont ete signales recemment 
dans les Ardennes et dans l’Aveyron. 
La repartition des 260 cas observes en 
France entre 1983 et 2000 est donnee 
dans la figure 1. 

Donnees cliniques 

L’ evolution se fait a bas bruit pendant 
de nombreuses annees (jusqu’a 10-15 
ans apres la contamination), a la 
maniere d’une tumeur benigne dans 
l’echinococcose kystique (refoulement 
des structures de voisinage), et d’un 
cancer de foie (envahissement de 
proche en proche des vaisseaux, des 
voies biliaires et du parenchyme hepa- 
tique) dans l’echinococcose alveolaire. 
Pour les 2 parasitoses, la revelation de 
l’affection par des symptomes cliniques 
traduit habituellement soit une lesion 
volumineuse, soit une complication bee 
a l’extension ou a la compression des 
structures vasculaires ou biliaires. 

Symptomes revelateurs 
classiques 

Hepatomegalie 

Le kyste hydatique lui-meme peut etre 
palpe, sous la forme d’une masse arron- 



n ; 

Lieux de diagnostic et nombre de cas d’echinococcose alveolaire humaine obser- 
ves en France entre debut 1982 et fin 2000, d’apres le reseau europeen d’epidemio- 
surveillance de 1’echinococcose alveolaire EurEchinoReg. En rouge, les departements 
consideres classiquement comme zones d’endemie de la parasitose ; en vert, les zones 
" frontieres ", ou les cas etaient tres rares jusqu’en 1990 ; en ocre, les departements 
oil /’infection des renards est soit inexistante soit inconnue. 


die, renitente, non douloureuse, mobile 
avec la respiration. Lorsque le kyste a 
un developpement centro-hepatique, il 
peut s’agir d’une hepatomegalie homo- 
gene, ferme, a bord inferieur non tran- 
chant. 6 Dans l’echinococcose alveo- 
laire, l’hepatomegalie est parfois tres 
importante, d’ allure pseudotumorale, 
dure, irreguliere ; elle traduit parfois 
seulement l’hypertrophie compensa- 
trice du foie. Sa decouverte, avec un 
etat general conserve, doit en zone 
d’endemie faire evoquer le diagnostic. 2 
Dans la serie franc-comtoise de 117 
cas, 1’ hepatomegalie isolee etait le 
mode de revelation de l’echinococcose 
alveolaire dans 23 % des cas au cours 
de la periode 1972-1982, et de 14% 
pour la periode 1983- 1993. 7 

Ictere 

Dans l’echinococcose kystique, avec 
un tableau d’ictere nu ou d’angio- 
cholite, 1’ ictere peut traduire la fistu- 
lisation du kyste dans les voies 
biliaires, complication la plus fre- 


quente (50% des complications). 
Quelquefois, il est le reflet d’une com- 
pression extrinseque des voies 
biliaires par le kyste, sans communi- 
cation entre les 2 structures. 6 Dans 
l’echinococcose alveolaire, l’ictere est 
actuellement un symptome revelateur 
moins frequent que par le passe (25 % 
des cas de la serie recente franc-com- 
toise contre 43 % des cas de la serie 
ancienne). 7 Il peut s’agir d’un ictere 
pseudoneoplasique lie a l’envahisse- 
ment de la convergence biliaire par 
le processus parasitaire ou d’episodes 
angiocholitiques lies soit a la mise en 
communication de la lesion avec la 
lumiere des voies biliaires (a l’origine 
d’une infection bacterienne ou de la 
migration de debris parasitaires), soit 
a la presence de calculs pigmentaires 
developpes en amont d’une stenose 
parasitaire. L’ictere peut s’accompa- 
gner d’un prurit lie a la cholestase 
voire, pour l’echinococcose kystique, 
a une reaction allergique lors de la fis- 
tulisation du kyste. 
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Examens biologiques 

Biologie non specifique 


CL CEI 


TYPE DE KYSTE 
CE2 CE3 CE4 


CE5 


ACTIF 


TRANSITIOIMNEL IN. At TIP 
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Classification des images echographiques observees dans I’ecltinococcose 
kystique (cystic echinoccosis-CE) scion le WHO-Informal Working Group on 
Echinococcosis. Les types CE 1 et CE 2 correspondent a des kystes actifs, comportant 
generalement des protoscoiex. Les types CE 4 et CE 5 sont des formes inactives, 
provenant soit de V evolution naturelle du kyste ou de revolution acceleree par la 
therapeutique (medicate ou apres ponction therapeutique). Le type CE 3 est une forme 
de transition, le detachement des membranes pouvant etre suivi soit de la formation de 
vesicules filles soit d’une degenerescence. Sont appeles CL (cystic lesion) les kystes 
simples sans aspect pathognomonique d’echinococcose kystique, qui peuvent se 
reveler etre d’authentiques kystes hydatiques ou, le plus souvent, des kystes biliaires 
simples, en particulier dans les regions non endemiques. 


Douleurs abdominales 

II peut s’agir de troubles dyspeptiques, 
d’une pesanteur de l’hypocondre droit, 
de douleurs abdominales non syste- 
matises. Dans l’echinococcose alveo- 
laire, ce mode de revelation concernait 
26 % des cas dans notre serie recente. 7 
De fait, l’interrogatoire retrouve dans 
80% des cas la notion de douleurs 
abdominales chroniques dans les 
annees precedant le diagnostic. 

Autres symptomes revelateurs 

Complications 

Le kyste hydatique peut se rompre dans 
les branches provoquant alors une 
vomique «eau de roche» ou dans la 
cavite thoracique, avec tableau d’hy- 
drothorax frequemment surinfecte et 
possibility d’echinococcose pleurale 
secondaire. La rupture d’un kyste dans 
la cavite peritoneale (parfois provoquee 
par un traumatisme) peut etre a l’ori- 
gine d’un choc anaphylactique, d’une 
peritonite bacterienne ou d’une echino- 
coccose secondaire. Une « vomique 
bilieuse » est egalement possible dans 
l’echinococcose alveolaire, ainsi que 
l’envahissement pseudotumoral des 


organes de voisinage. Les 2 affections 
peuvent etre a l’origine de tableaux d’ab- 
ces hepatiques : fissuration puis surin- 
fection du kyste dans l’echinococcose 
kystique, surinfection d’une poche de 
necrose centroparasitaire dans l’echino- 
coccose alveolaire, parfois revelateurs. 
Les compressions (ou l’envahissement) 
vasculaires peuvent aussi etre un mode 
de revelation. Selon la localisation de la 
lesion, il peut s’agir d’un syndrome de 
Budd-Chiari aigu ou chronique par 
atteinte des veines sus-hepatiques ou d’un 
tableau d’hypertension portale ou cave. 

Metastases 

Les 2 affections peuvent se developper 
dans d’autres organes que le foie, par dis- 
semination sanguine. Dans Lechino- 
coccose kystique, les principales loca- 
lisations extra-hepatiques sont 
pulmonaires et osseuses. 6 Dans l’echi- 
nococcose alveolaire, les metastases pul- 
monaires sont identifies dans 20 % des 
cas lors de 1’evaluation initiale d’exten- 
sion ; elles revelent 1’ infection dans 5 % 
des cas ; les metastases cerebrales sont 
exceptionnelles (1 % des cas) et concer- 
ned surtout des patients presentant aussi 
des metastases pulmonaires ou sous trai- 
tement immunosuppresseur. 7 ’ 8 


Dans les formes asymptomatiques 
d’echinococcose alveolaire ou d’echi- 
nococcose kystique, les examens bio- 
logiques standard sont habituellement 
normaux. Cependant, lorsque les 
lesions d’echinococcose alveolaire ont 
une extension biliaire, la y-glutamyl 
transferase et les phosphatases alcalines 
peuvent etre tres augmentees, qu’il 
existe ou non un ictere. Les autres 
temoins de la fonction hepatique sont 
habituellement normaux sauf dans les 
formes evoluees d’echinococcose 
alveolaire, compliquees de cirrhose 
biliaire secondaire. Une elevation 
moderee des eosinophiles sanguins 
n’est observee que dans 10% des cas 
d’echinococcose alveolaire et un peu 
plus frequemment dans l’echinococ- 
cose kystique. Une hypereosinophilie 
marquee doit faire evoquer la possibi- 
lity d’une fissuration ou d’une rupture 
de kyste. Dans l’echinococcose alveo- 
laire, une hypereosinophilie majeure 
n’a ete qu’exceptionnellement rappor- 
tee, toujours contemporaine d’une dif- 
fusion sanguine de la parasitose ; dans 
80 % des cas, il existe une hyperim- 
munoglobulinemie polyclonale supe- 
rieure a 30 g/L. La mesure de la vitesse 
de sedimentation n’a, pour cette raison, 
aucun interet pour reperer un episode 
infectieux lors du suivi evolutif de 
l’echinococcose alveolaire : elle est en 
effet presque toujours acceleree. Le 
dosage de la proteine C-reactive est 
en revanche un examen tres sensible 
pour diagnostiquer precocement l’ap- 
parition d’une complication infectieuse 
bacterienne (angiocholite, abces cen- 
troparasitaire). Les IgE totales peuvent 
etre augmentees, en general modere- 
ment, dans les 2 affections. 

Serologies specifiques 

Presque tous les tests serologiques 
d’echinococcose ne sont pas speci- 
fiques d’espece. Ils ne peuvent done 
pas differencier l’echinococcose kys- 
tique de l’echinococcose alveolaire, et 
le diagnostic differentiel s’appuie en 
general plus sur la morphologie des 
lesions que sur la serologie. Des formes 
abortives des 2 maladies peuvent s’ac- 
compagner d’une serologie positive. 9 
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A 1’ inverse, la serologie est negative 
dans 5 % des cas d’echinococcose 
alveolaire et pres de 25 % des cas 
d’echinococcose kystique, en particu- 
lier pulmonaire. Des techniques 
immuno-enzymatiques, utilisant cer- 
tains antigenes specifiques de chaque 
espece, et le western blot, desormais 
commercialises, sont capables de dif- 
ferencier les 2 especes 2 fois sur 3. 

Examens morphologiques 

Cliche standard 

La radiographie de l’abdomen sans pre- 
paration n’est plus effectuee systema- 
tiquement. Sa realisation (ou meme 
celle d’une radiographie thoracique. . .) 
pour un tout autre motif peut cependant 
etre a l’origine du diagnostic, au stade 
asymptomatique : des calcifications de 
l’hypocondre droit peuvent etre obser- 
vees dans les 2 maladies. Classique- 
ment arciformes, ou, lorsque le kyste 
est totalement calcifie, sous la forme 
d’une opacite arrondie dans l’echino- 
coccose kystique, elles sont dans l’echi- 
nococcose alveolaire, dispersees, en 
«mie de pain». 

Echographie abdominale 

C’est l’examen morphologique de base 
pour ces 2 parasitoses et une circons- 
tance de plus en plus frequente de leur 
decouverte. Son caractere non invasif 
et sa precision diagnostique en font la 
methode de choix pour un depistage 
systematique en zone d’endemie pour 
le diagnostic et la surveillance, pour 
preciser les rapports de la lesion avec 
les voies biliaires et, couplee au dop- 
pler pulse et couleur, pour rechercher 
des compressions, voire, pour l’echi- 
nococcose alveolaire, un engainement 
ou un envahissement des structures vas- 
culaires (portales, sus-hepatiques et 
cave inferieure). 

Pour l’echinococcose kystique, une classifica- 
tion operationnelle, refletant revolution natu- 
relle de la maladie et resultant d’un consensus 
international 3 est donnee dans la figure 2. 

Dans l’echinococcose alveolaire, la semiologie 
echographique est polymorphe et reflete la com- 
plexity du contenu des lesions. 10 L’ aspect habituel 
est celui d’un processus expansif intrahepatique 
pseudoneoplasique, d’echostructure heterogene, 
a predominance hyperechogene, de contours irre- 
guliers, mal definis. Les alveoles sont de trop petite 


taille pour etre distingues. Les zones de necrose 
sont generalement de siege central et d’ aspect 
trans-sonore pseudoliquidien (fig. 3). Les calci- 
fications se presentent soit sous forme d’amas 
nodulaire, avec cone d’ ombre acoustique poste- 
rieur net, soit sous la forme d’un semis de micro- 
calcifications. L’ extension biliaire peut etre pre- 
cisee ainsi que le retentissement d’amont 
(dilatation des voies biliaires intrahepatiques), 
de meme que 1’ extension loco-regionale (coulee 
pediculaire, retroperitoneale, localisation surre- 
nale ou splenique) ; 1’ association au doppler-cou- 
leur permet devaluer le retentissement vasculaire, 
portal, sus-hepatique et cave inferieur. 

Les formes atypiques d’echinococcose alveo- 
laire sont essentiellement representees par : des 
formes focales homogenes correspondant a des 
lesions debutantes (nodule de petite taille, infe- 
rieure a 2 cm, soit hypoechogene, soit plus sou- 
vent hyperechogene, pouvant faire porter a tort 
le diagnostic d’angiome) ; des formes calcifiees, 
habituellement de petite taille correspondant a 
des formes abortives ; des formes pseudokys- 
tiques dues a une necrose centrale massive ne 
laissant en peripherie qu’une fine couronne de 
tissu perilesionnel partiellement calcifie. 

Tomodensitometrie 

Cet examen permet, pour les 2 parasi- 
toses, de mieux apprecier le nombre, la 
taille et la topographie exacte du ou des 
lesions. Les figures 4 a et b illustrent 
des aspects caracteristiques. 

Dans l’echinococcose kystique, la tomodensi- 
tometrie permet d’etudier de fagon plus precise 
le contenu uni- ou multivesiculaire, d’aider au 


diagnostic differentiel (kyste biliaire, metastases 
necrosees) et de rechercher des localisations 
secondaires notamment peritoneales. Dans 
l’echinococcose alveolaire, c’est la meilleure 
technique pour visualiser et etudier les zones 
lesionnelles masquees en echographie par les cal- 
cifications. L’ aspect typique est celui d’une masse 
hepatique, souvent unique, globalement hypo- 
dense par rapport au parenchyme normal avant 
injection de produit de contraste, de contenu hete- 
rogene, ne se rehaussant pas du tout, ou que tres 
faiblement, en peripherie, apres injection. 2, 3,6,10 

Imagerie par resonance 
magnetique 

Cet examen est surtout utile dans l’echi- 
nococcose alveolaire. C’est la meilleure 
technique pour analyser les contenus des 
foyers parasitaires mais les calcifications 
sont souvent meconnues par la resonance 
magnetique. 

Les multiples vesicules parasitaires, infracentime- 
triques, peuvent etre visualisees (en hypersignal 
enponderationT2) : 1’ image « en rayon de miel » est 
pathognomonique de 1’ affection et peut permettre 
d’ identifier les formes debutantes. Enfin, c’est une 
excellente technique pour apprecier les envahisse- 
ments vasculaires en particulier cave et sus-hepa- 
tiques et 1’ extension de contigui'te (fig. 5). 

Autres investigations 
radiologiques 

L’arteriographie coeliomesenterique, la 
cavographie et 1’ opacification des voies 
biliaires par ponction percutanee sont 
de plus en plus rarement necessaires en 



3 

Aspect echographique d’une lesion typique, necrotique d’echinococcose alveo- 
laire : volumineuse cavite hypodense a contenu heterogene et a bords irreguliers, decou- 
verte lors d’un depistage systematique en zone d’endemie (Chine centrale). 
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raison du diagnostic plus frequent de 
formes asymptomatiques limitees, et des 
performances actuelles de la tomoden- 
sitometrie et de la resonance magne- 
tique. 

Le processus parasitaire peut etre a Forigine de 
stenoses, de thrombose parasitaire. En cas d’en- 
vahissement de la veine cave inferieure, des 
veines sus-hepatiques et(ou) des vaisseaux porte, 
la lenteur evolutive du processus lesionnel per- 
met le developpement de reseaux de suppleance 
(portal ou systemique intra- ou extrahepatiques), 
souvent impressionnants et tres evocateurs du 
diagnostic. 

Autres explorations 

Ponction percutanee des lesions 

La ponction a visee diagnostique, 
classiquement contre-indiquee dans 
l’echinococcose kystique en raison 
des risques de choc anaphylactique et 
de dissemination peritoneale secon- 
daire, peut cependant etre realisee 
comme une premiere etape d’une 
ponction a visee therapeutique, en cas 
de doute diagnostique (v. infra). La 
ponction des lesions d’echinococcose 
alveolaire n’a jamais ete suivie, dans 
notre experience, de choc anaphylac- 
tique. En pratique, elle est excep- 
tionnellement indiquee car les tests 
serologiques et l’imagerie fournissent 
desormais suffisamment d’ arguments 
pour etablir le diagnostic qui sera 
confirme par l’examen de la piece 
operatoire en cas d’intervention chi- 
rurgicale. Une ponction a l’aiguille 
fine peut permettre un diagnostic par 
amplification genique. 11 Une disse- 
mination du tissu parasitaire sur le tra- 
jet de ponction est theoriquement pos- 
sible. 

Tomodensitometries thoracique 
et cerebrale 

Elies sont realisees maintenant assez 
systematiquement dans revaluation 
preoperatoire, en particulier lorsque 
la lesion est au contact de la veine 
cave inferieure et des veines sus-hepa- 
tiques. Dans l’echinococcose alveo- 
laire, la realisation de ces examens est 
imperative lorsqu’une transplantation 
hepatique est envisagee. 8 ’ 12 L’ etude 
des autres sites metastatiques poten- 
tiels, notamment osseux, est guidee 
par les manifestations cliniques. 


Traitements 

Les depistages de masse realises pour 
les 2 maladies, ainsi que les etudes 
immunogenetiques et physiopatholo- 
giques des 10 dernieres annees ont 
introduit le concept de « formes abor- 
tives » des echinococcoses. 3> 9> 13 Dans 
l’echinococcose kystique 50 % des 
kystes sont spontanement non viables 
au moment du diagnostic et une pro- 
portion significative de ceux decou- 
verts en echographie lors des depis- 
tages de masse n’evoluent pas 
avec le temps ; dans l’echino- 
coccose alveolaire, on estime 
actuellement que 9 personnes 
sur 10 font une maladie inap- 
parente, ne se manifestant que 
par un test serologique speci- 
fique positif et eventuellement 
des calcifications intrahepa- 
tiques. 14 Cette notion de resis- 
tance habituelle a 1’ infestation 
par E. multilocularis peut par- 
tiellement expliquer la relative 
rarete de la maladie, meme 
dans les zones d’endemie ou 
70 % des renards sont parasi- 
tes. 15 Ces considerations sont 
bien sur importantes a prendre 
en compte pour une decision 
therapeutique raisonnee, en 
particulier dans l’echinococ- 
cose kystique. 

Afin d’harmoniser les pratiques the- 
rapeutiques et de tenir compte des 
principales avancees dans les diffe- 
rents domaine de la chirurgie, de la 
chimiotherapie antiparasitaire et de la 
radiologie interventionnelle, en F ab- 
sence d’essais controles contre pla- 
cebo, et meme, souvent, d’essais 
controles comparant les differentes 
methodes therapeutique s en nombre 
suffisant, le Groupe informel de tra- 
vail sur les echinococcoses suscite par 
F Organisation mondiale de la sante 
en 1985 a publie en 1996 des recom- 
mandations qui sont resumees ici en 
tenant compte des nouveautes appor- 
tees depuis par la poursuite de cette 
reflexion en reseaux multidiscipli- 
naires. 16, 17 

L’ere de la chirurgie comme seul 
recours est desormais revolue. En effet, 
des options complementaires ou dis- 
tinctes sont apparues. Elies sont encore 
mal connues, voire mal acceptees... 


Pour ces raisons, elles seront plus par- 
ticulierement developpees. 

Chirurgie 

Elle est restee jusque dans les annees 
1980 la seule et unique solution the- 
rapeutique pour les echinococcoses. 
Les multiples techniques proposees et 
leurs indications respectives sont du 
domaine du specialiste et doivent 
s’ adapter a chaque cas individuel et aux 
possibilites locales de realisation. 
Cependant, la dissemination de para- 


site viable peut survenir lors de 1’ in- 
tervention et la mortalite et la morbi- 
dite ne sont pas negligeables. En regie 
generate, plus l’intervention est radi- 
cate, moins la recidive est frequente 



Deux aspects scanographiques de kyste hydatique 
du foie : a. volumineux kyste jeune, contenant des 
vesicules filles, localise dans la partie superieure 
du lobe gauche du foie; b. 2 kystes « vieillis» mas- 
sivement calcifies dans la partie inferieure du lobe 
droit du foie. 
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mais plus le risque operatoire imme- 
diat est eleve. A l’inverse, plus le geste 
est limite, plus les suites immediates 
sont simples mais plus le risque de reci- 
dive a long terme est important. Dans 
l’echinococcose alveolaire, l’ablation 
chirurgicale des lesions hepatiques ou 
eventuellement extrahepatiques, quand 
elle est possible avec des risques limi- 
tes, reste la regie. Les interventions pal- 
liatives, visant seulement a reduire la 
masse parasitaire, se sont souvent reve- 
lees generatrices de complications 
propres, en particulier de stenoses et 
d’obstruction biliaires a repetition, a 
l’origine de reinterventions multiples, 
de surinfections bacteriennes et fon- 
giques dues a des micro-organismes 
rapidement resistants aux antibiotiques 
et aux antifongiques. Les reinterven- 
tions sont a l’origine de problemes chi- 
rurgicaux majeurs en cas d’indication 
de transplantation hepatique au stade 
ultime de la maladie. La tendance 
actuelle est done d’eviter, quand cela 
est techniquement possible, les inter- 
ventions chirurgicales qui ne seraient 
que palliatives. La transplantation 
hepatique a ete realisee au stade ultime 
de la maladie chez 45 patients en 
Europe. L’immunodepression thera- 
peutique est associee dans ce cas a des 
recidives facilities de la parasitose 
quand des lesions extrahepatiques sont 
laissees en place mais aussi dans des 


cas ou la transplantation avait pu etre 
jugee radicale. 8, 12 

Albendazole 

Depuis une vingtaine d’ annees, 
2 composes de la famille des benzimi- 
dazoles ont une place dans la strategie 
therapeutique des echinococcoses : le 
mebendazole et l’albendazole (Esca- 
zole). 17-23 Actuellement, seul ce der- 
nier a une autorisation de mise sur le 
marche en France dans cette indication, 
obtenue en 1999, avec delivrance 
hospitaliere. L’ administration cyclique 
classiquement recommandee est actuel- 
lement abandonnee au profit d’un trai- 
tement continu (10 a 15mg/kg/j en 
2 prises au cours d’un repas riche en 
graisses) qui apparait, avec la meme 
innocuite, plus efficace que les schemas 
sequentiels. Les principaux effets secon- 
daires (hepatite, leucopenie, alopecie), 
regressifs avec l’arret du traitement en 
dehors d’exceptionnels cas de leuco- 
penies graves, sont plus frequents en cas 
de cholestase ou d’hypertension portale. 
L’ augmentation des transaminases est 
frequente mais elle n’est pas toujours 
liee a une toxicite hepatique du medi- 
cament ; elle peut aussi etre un temoin 
d’efficacite. L’experience d’utilisation 
apres transplantation hepatique semble 
indiquer une absence d’ interference 
entre albendazole et immunosuppres- 
seurs. 8> 17 


Albendazole en complement de 
la chirurgie ou de la radiologie 
interventionnelle 

L’administration preoperatoire d’alben- 
dazole dans l’echinococcose kystique 
peut modifier la paroi du kyste, reduire 
la pression intrakystique permettant ainsi 
une ablation plus aisee ; elle diminue la 
viabilite parasitaire et de ce fait les taux 
de recidive. Aucune etude methodolo- 
giquement correcte n’a cependant reel- 
lement evalue la duree minimale d’un tel 
traitement ni son exacte efficacite. Un 
traitement postoperatoire est egalement 
susceptible de reduire la frequence des 
recidives. En pratique, on propose de 
commencer le traitement par albenda- 
zole 4 j avant l’operation et de le pour- 
suivre pendant 1 mois. 3,16 Longtemps 
proscrite et meme consideree comnie 
une faute medicale majeure, la ponc- 
tion des kystes hydatiques sous guidage 
echographique, realisee incidenunent et 
sans consequences dramatiques par plu- 
sieurs equipes au debut des annees 1980, 
est devenue, au cours des 10 dernieres 
annees, la premiere etape d’une nouvelle 
approche therapeutique de rechinococ- 
cose kystique (ponction, aspiration, 
injection, reaspiration ou PAIR). 3 ’ 16 >24 
Cette technique, reservee aux equipes entrainees 
en radiologie interventionnelle et specifiquement 
formees, pratiquee sous controle echographique 
selonune procedure bien codifiee evitant les fuites 
de liquide hydatique et 1’ effraction des voies 



Aspect tomodensitometrique de rechinococcose alveolaire hepatique : a. tres volumineuse lesion a contours irreguliers occu- 
pant la totalite du foie droit : aspect tres heterogene avec alternance de zones spontanement hyperdenses (calcifications) et de 
zones tres hypodenses (necrose) ; b. examen de controle apres drainage radiologique de la necrose centroparasitaire y retraction du 
lobe droit du foie autour d’une petite poche de necrose residuelle , hypertrophie compensatrice du lobe gauche. 
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Distomatose hepatique 


E n France, comme dans de nombreux 
pays d’elevage, l’important reser- 
voir animal de Fasciola hepatica (ou 
« douve du foie ») rend possible a tout 
moment une incursion de Fhomme dans 
ce cycle parasitaire principalement vete- 
rinaire. 1 

L’ infestation se produit lors de la 
consommation de vegetaux souilles par 
les formes larvaires du ver rejetees par 
le mollusque-hote intermediaire, la lim- 
nee. Pour l’homme, le cresson sauvage 
et non controle surtout, mais aussi la 
mache ou les pissenlits ramasses pres 
de petits cours d’eau, sont responsables 
de la contamination. Dans l’organisme, 
la migration et la maturation initiale de 
ce plathelminthe hermaphrodite peu 
adapte a l’espece humaine s’accompa- 
gnent alors de manifestations d’ordre 
general de type immuno-allergique : 
fievre, asthenie, arthralgie ou dermo- 
graphismes, bientot accompagnes de 
signes plus specifiquement hepatiques. 
Ces derniers refletent l’installation d’un 
ou de plusieurs parasites devenus adultes 
dans le parenchyme hepatique puis dans 
les canaux biliaires, 2 a 3 mois apres 
le repas infestant. Elepatomegalie mode- 
ree mais douloureuse, episodes de 
coliques hepatiques ou acces angio- 
cholitiques temoignent d’un obstacle a 
l’ecoulement biliaire. 

Des formes pseudotumorales faisant en 
premier lieu evoquer des metastases 
hepatiques peuvent aussi etre obser- 
vees. 2 Ces formes, de diagnostic diffi- 
cile, semblent correspondre a une etape 
intermediaire entre la phase d’invasion 
et la phase de parasitisme biliaire. 
L’ echographie peut orienter, en montrant 
une ou des images hypo-echogenes 
generalement proches de la capsule du 
foie, de forme variable : nodulaire, ser- 
pigineuse ou polycyclique. Elies appa- 
raissent hypodenses en tomodensito- 



Distomatose pseuilotumorale. Imagerie par 
resonance magnetique apres injection de gado- 
linium : formation d ’allure polycyclique deve- 
loppee dans le lobe droit du foie, sans aucune 
prise de contraste. 

metrie, ne prennent pas le contraste ou 
seulement en peripherie. A l’imagerie 
par resonance magnetique, l’absence 
d’ hypersignal franc enT2 doit faire envi- 
sager ce diagnostic (v. figure). La cyto- 
ponction peut etre utile au diagnostic. 
Quelquefois, il ne peut etre formelle- 
ment etabli qu’apres biopsie chirurgi- 
cale. 

Les explorations complementaires don- 
nent des resultats differents en fonction 
des phases de la maladie. 

Lors de la periode d’invasion, la biolo- 
gie hepatique est peu modifiee alors que 
les autres anomalies biologiques spe- 
cifiques sont au maximum de leur 
expression; la mise en evidence d’ an- 
ticorps distomiens permet de rattacher 
a une fasciolose une hypereosinophilie 
sanguine souvent importante. 

Lors de la phase chronique, la biologie 
specifique, plus discrete, est d’un 
moindre secours ; les tests hepatiques ne 
sont modifies qu'en cas d’obstruction 
franche des voies biliaires ; la recherche 
des oeufs du parasite dans les selles ou 
ils ne sont elimines qu’en faible quan- 
tite est decevante ; l’imagerie, l’endo- 


scopie ou la chirurgie apportent seules 
la certitude diagnostique en revelant la 
presence des vers adultes ou en faisant 
evoquer une distomatose pseudotumo- 
rale. 

Apres une periode delicate pendant 
laquelle la dehydro-emetine avait ete 
retiree de la vente sans produit de rem- 
placement, le triclabendazole est venu 
combler cette lacune dans le traitement 
de la fasciolose. 3 Utilise a la dose de 
10 mg/kg en prise unique, cet azole a 
montre une remarquable efficacite a 
toutes les phases de la maladie. Actuel- 
lement delivre dans le cadre d’une auto- 
mation temporaire d’utilisation, il 
devrait prochainement etre commercia- 
lise sous le nom d’Egaten. Un geste chi- 
rurgical ou instrumental est parfois 
necessaire pour lever l’obstruction 
biliaire. Pour les formes pseudotumo- 
rales, un traitement par praziquantel 
(Biltricide) 2 mais surtout actuellement 
par triclabendazole merite d’etre tente 
avant d’envisager une intervention chi- 
rurgicale. La potentielle gravite de cette 
parasitose justifie done qu’une enquete 
epidemiologique et une diffusion des 
informations a visee prophylactique 
soient renouvelees a chaque decouverte 
d’un nouveau cas. 4 ■ 
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biliaires, permet : de vider le kyste de son contenu 
liquide ; de steriliser les protoscolex et la mem- 
brane germinative par T injection d’alcool ou de 
serum sale hypertonique laisse en place pendant 
5 minutes ; et, apres reaspiration du liquide pro- 
toscolicide, de favoriser l’affaissement des parois 
du kyste et sa cicatrisation definitive. La proce- 
dure ne doit pas etre poursuivie en cas de com- 
munication du kyste avec les voies biliaires, veri- 
fiee radiologiquement ou par recherche de 
bilirubine dans le liquide hydatique. Un drainage 
peut etre laisse en place pendant quelques jours 


dans certains cas. Les resultats a moyen terme (3 
a 5 ans apres la PAIR) et les risques et effets secon- 
daires de la technique ont ete evalues sur plus de 
2 000 kystes traites par cette technique dans toutes 
les regions d’endemie de l’echinococcose kystique. 
Ils indiquent une securite et une efficacite a court 
et moyen terme aussi bonnes, voire meilleures que 
celles apportees par la chirurgie. 3 
Dans l’echinococcose alveolaire, des 
recidives ont pu etre observees apres 
des hepatectomies considerees comme 
« radicales » par le chirurgien, et ont 


impose la necessity d’associer un trai- 
tement par albendazole pendant au 
moins 2 ans apres l’acte chirurgical. La 
radiologie interventionnelle est indi- 
quee quand des complications les 
imposent (drainage biliaire, pose de 
stent, drainage d’une cavite necrotique 
surinfectee...) (fig. 5). 7,25 Dans tous 
les cas d’interventions palliatives, 
qu’elles soient chirurgicales classiques 
ou non, un traitement par albendazole 
est obligatoire et suit les memes regies 
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que celles decrites pour les patients non 
operes. Le traitement par albendazole 
est imperatif apres transplantation 
hepatique pour echinococcose alveo- 
laire, pendant au moins 2 ans apres une 
transplantation consideree comme 
« radicale » et a vie dans les autres cas. 

Prevention 

La prevention de l’echinococcose kys- 
tique passe par des mesures d’hygiene 
personnelle et communautaire, le 
controle et le traitement par praziquan- 
tel des chiens parasites et le controle de 
l’abattage des animaux domestiques, 
hotes intermediaires. Celle de l’echino- 
coccose alveolaire est plus difficile, etant 
donne le cycle du parasite, qui se deroule 
majoritairement dans la nature. Le chauf- 
fage et a fortiori la cuisson des aliments 

, Summary 


Echinococcosis 

Solange Bresson-Hadni, Dominique-Angele Vuitton 

Human echinococcoses, cystic echinococ- 
cosis and alveolar echinococcosis are due 
to infections with the cestodes Echinococ- 
cus granulosus and E. multilocularis, res- 
pectively. Both zoonoses share a prolonged 
latency period before clinical presentation. 
However their evolution is fairly different : 
that of a begin tumor of the liver or lung for 
cystic echinoccocosis, and that of a slowly 
developing malignant tumor of the liver for 
alveolar echinoccocosis, with subsequent 
invasion of liver vessels and bile ducts and 
metastatic dissemination. Ultrasonography, 
CT-scan and specific serology are the key- 
exams for diagnosis. In both forms, surgery 
is the treatment of choice when a complete 
resection is possible. Liver transplantation 
may be an ultimate treatment option in very 
advanced cases of alveolar echinoccocosis. 
However, alternative treatment procedures 
have been proposed in the past 1 5 years and, 
combined with an earlier diagnosis, they have 
markedly improved patients survival and 
quality of life. Interventional radiology 
(puncture, aspiration, injection, reaspiration) 
has become a fully validated treatment of 
cystic echinoccocosis, and may be used in 
alveolar echinoccocosis for alleviating some 
of the complications of the disease such as 
biliary obstruction or bacterial superinfec- 
tion. Albendazole, at high dosage, is a neces- 
sary complementary treatment after any 
intervention procedure, and for life when 
radical resection is not possible. Prevention 
relies on personal measures of hygiene and 
heating of contaminated food, and on col- 
lective measures aimed at reducing cestode 
egg shedding by the feces of infected cani- 
vores 
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potentiellement contamines detruisent 
les oeufs mais la congelation est sans 
effet. Dans les 2 cas la prevention indi- 
viduelle devrait imposer des precautions 
dans les contacts avec les carnivores, 
hotes definitifs. 

Conclusion 

Des progres therapeutiques importants 
ont ameliore le pronostic et la qualite 
de vie des patients atteints d’ echino- 
coccose hepatique. Cependant les don- 
nees epidemiologiques recentes inci- 
tent a etre vigilants ; V emergence de cas 
dans des zones ou des populations qui 
n’etaient pas anterieurement conside- 
rees comme exposees est theorique- 
ment possible. Un vaccin efficace a ete 
developpe pour la prevention primaire 
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de l’echinococcose kystique chez les 
hotes intermediaires (ovins, bovins) et 
son pouvoir protecteur, le plus eleve 
actuellement en matiere de vaccin anti- 
parasitaire, a ete prouve par des etudes 
de terrain. Son interet comme vaccin 
chez l’homme pour la prevention de 
l’echinococcose alveolaire est a 
l’etude. De nouvelles pistes therapeu- 
tiques proviennent aussi de la modu- 
lation du systeme immunitaire de 
l’hote : a la suite des travaux sur la regu- 
lation cytokinique de la resistance et de 
la sensibilite des hotes d "Echinococcus 
(dont l’homme), des essais d’immu- 
nomodulation ont permis de retenir 
l’interferon-a comme le candidat le 
plus prometteur; une nouvelle ere 
s’ouvre peut-etre dans le traitement des 
echinococcoses. I * * * * * * * * * * * * 14 ■ 
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